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ABSTRACT
Noncompaction cardiomyopathy is a rare cardiomy-
opathy, which is characterized by trabeculations and 
deep intratrabecular recesses, forming a sponge-like 
appearance of the myocardium. Clinical variability is 
possible – from asymptomatic patients to congestive 
heart failure, tromboembolic complications, and even 
sudden cardiac death. Two-dimensional echocardiog-
raphy is the preferred diagnostic tool, based on specific 
criteria, which are not yet definite. Discovery of specif-
ic genetic mutations support the diagnosis. The main 
therapeutic approach is symptomatic – treatment of 
congestive heart failure and anticoagulant medica-
tions.
We present a case of a 5-year-old girl, without a family 
history of chronic diseases, who was referred to our de-
partment because of a fever, cough and bilateral pneu-
monia. Upon admission she was with impaired gener-
al condition, with signs of respiratory and congestive 
heart failure. Echocardiography examination dem-
onstrated noncompaction cardiomyopathy, mostly for 
the left ventricle, with leading diastolic left ventricu-
lar dysfunction with restrictive filling pattern, evalu-
ated by tissue doppler, and pulmonary hypertension.
This clinical case demonstrates the rare combination 
of noncompaction cardiomyopathy with restrictive 
left ventricular filling pattern, clinically manifested by 
congestive heart failure and pulmonary hypertension.
РЕЗЮМЕ
Некомпактната кардиомиопатия е рядък вид 
кардиомиопатия, за който е характерно  форми-
рането на трабекулации и дълбоки интратрабе-
куларни рецесуси, създаващи „спонгиозен” вид на 
миокарда. Характеризира се с клинична вариа-
билност – от асимптомно протичане до напред-
ваща сърдечна декомпенсация, тромбоемболич-
ни инциденти и дори внезапна сърдечна смърт. 
Традиционен диагностичен метод е двуразмер-
ната ехокардиография, базирайки се на определе-
ни  критерии, които все още не са дефинитивни. 
Откриването на специфични генетични мута-
ция са в подкрепа на диагнозата. Терапевтично-
то поведение вкючва симптоматично повлиява-
не на сърдечната недостатъчност и антикоагу-
латни медикаменти.
Представяме клиничен случай на 5-годишно мо-
миче, фамилно необременено с хронични заболя-
вания, насочено към клиниката по повод на фе-
брилитет, кашлица и данни за двустранна пнев-
мония. При постъпване е в увредено общо състоя-
ние с прояви на сърдечна и дихателна недоста-
тъчност. От проведената ехокардиография са 
установени данни за изразена некомпактност на 
лява камера, в по-слаба степен на дясна камера; 
водеща диастолна лявокамерна дисфункция, ре-
стриктивен вариант, оценена чрез тъканен доп-
лер и белодробна хипертония.
Този клиничен случай демонстрира рядкото съ-
четание на некомпактна кардиомиопатия с ре-
стриктивен вариант на камерно пълнене, про-
явяваща се клинично с конгестивна сърдечна не-
достатъчност и пулмонална хипертония.
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Биохимия: глюкоза – 5.8 mmol/L, урея 
– 2.4 mmol/L, креатинин - 22 mcmol/L, общ 
белтък - 72 g/L, албумин - 42 g/L, АСАТ - 31 
U/L, АЛАТ - 10 U/L, КК - 24 U/L, КК-МВ - 13 
U/L, тропонин – 0.2 ng/mL, ЦРП - 56 mg/L.
Хемостаза и флоуцитометрия – в 
норма.
Рентгенография на бял дроб и сърце 
– двустранни инфилтративни засенчвания 
перихилерно (Фиг. 1).
КТ на гръдна клетка – зони на консо-
лидация на белодробния паренхим с въз-
душна бронхограма. 
Ехокардиография – изразена неком-
пактност на лявата камера с множество 
интратрабекуларни рецесуси, в по-слаба 
степен за дясната камера (Фиг. 2). Индекс 
на некомпактност 2.3 (>2). Диастолен раз-
мер на ЛК 35 мм. МИ до I ст. Рестриктивен 
тип лявокамерно пълнене с Е/А 3.74 (Фиг. 
3). Тъканен Доплер: Е/Еm медиален сег-
мент – 10.16, латерален сегмент – 6.19 (Фиг. 
4). Дилатирано ляво предсърдие с размери 
- 47/33 мм, обем - 27 mL, ЛП/Ао – 1.96. Не се 
визуализират интракавитарни тромби. Бе-
лодробна хипертония с инверсия на инже-
кционните периоди на двете камери. Ма-




диастолна дисфункция, детска 
възраст
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Некомпактната кардиомиопатия 
(НККМП) е рядка вродена сърдечна ано-
малия, добавена наскоро към групата на 
кардиомиопатиите. Характеризира се с на-
рушена компактация на миокарда през 
ранната ембриогенеза. Засяга предимно 
лявата камера, а в по-редки случаи и дяс-
ната. Основните клинични изяви са: сър-
дечна недостатъчност, ритъмно-проводни 
нарушения, тромбоемболични инциденти, 
както и внезапна сърдечна смърт. Лечение-
то основно е симптоматично, а прогнозата 
– неблагоприятна.
КЛИНИЧЕН СЛУЧАЙ
Дете на 5 години, от 3-та патологично 
протекла бременност на майка с епилеп-
сия, родено чрез Цезарово сечение с Т 2600 
гр. От ранна детска възраст е с чести бело-
дробни инфекции, капризен апетит и не-
задоволителен тегловен прираст, налагащи 
неколкократни хоспитализации. Фамилно 
е необременено със сърдечна патология.
При пореден престой в клиниката по 
повод на кашлица, фебрилитет и данни за 
двустранна пневмония са установени увре-
дено общо състояние, кардиален инфанти-
лизъм, дихателна и сърдечна недостатъч-
ност. Дихателна система - тахидиспнея до 
60/мин, изострено везикуларно дишане, 
сухи свиркащи и дребни влажни хрипо-
ве двустранно. Сърдечно-съдова система 
– прекордиален восюр, тахикардична сър-
дечна дейност - 150/мин, протодиастолен 
галоп, акцентуиран 2-ри тон. Хепатомега-
лия до 3 см под ребрената дъга. Липсва бе-
лег от БЦЖ ваксинация.
Лабораторни изследвания:
При постъпването на детето са уста-
новени: Hb – 106 g/L, Er – 3.97х1012/L, Htc 
– 0.318, Leu – 17.1х109/L, Neu – 74.1%, Eo – 
1.9%, Baso – 0.5%, Mono – 2.6%, Lymph – 
18.6%, Tr – 432х109/L, sO2 – 92.9%. 
Фиг. 1. Фасова рентгенография на гръдна 
клетка
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та проба Манту се извърши T-Spot. TB тест 
- отрицателен. 
При нашата пациентка, успоредно с 
антибиотичното лечение, се започна тера-
пия за сърдечна недостатъчност с Капто-
прил, Фурантрил, калиев хлорид и аспи-
рин, което доведе до значимо подобрение. 
Детето се изписа от клиниката без диха-
телна недостатъчност, с умерени прояви на 
сърдечна недостатъчност, като остава под 
близко лекарско наблюдение. 
ОБСЪЖДАНЕ 
НККМП е рядка вродена аномалия, 
която се характеризира със специфичен, 
„спонгиозен” вид на миокарда, вследствие 
на нарушение в нормалната ембриогене-
за. Класифицира се като отделен вид кар-
диопатия през 2006 г. (9). Може да се на-
блюдава изолирано или в съчетание с дру-
га - дилатативна, хипертрофична или рес-
триктивна, като рестриктивният вариант, 
както е при наблюдавания от нас случай, 
е най-рядък. НККМП се характеризира с 
формиране на трабекули и дълбоки реце-
суси, които комуникират с лявокамерната 
кухина, но не и с коронарната циркулация 
(10). Миокардът е образуван от два отдел-
ни слоя – компактен и некомпактен. Чес-
тотата на този вид кардиомиопатия варира 
в общата популацията между 0.014 и 1.3% 
(11), а според американския регистър за 
кардиомиопатии в детска възраст – до 4.8% 
от всички (5). Проявява се спорадично или 
фамилно, като се асоциира с мутации в 
гена, кодиращ синтеза на tafazzin, ZASP, Z-
line, митохондриални мутации, мутации 
в alpha-dystrobrevin гена (1,4). При нашето 
дете липсват данни за фамилност.
Клиничната изява на НККМП вари-
ра в широки граници - пациентите могат 
да останат и асимптомни за дълъг период 
от време или да се презентират с напред-
ваща сърдечна недостатъчност, ритъмни и 
проводни нарушения, тромбоемболични 
инциденти, или внезапна смърт (3,11). При 
наблюдавания от нас случай е налице ран-
на клинична изява с манифестна сърдечна 
недостатъчност. Обсъжда се възможност-
та за белодробен тромбоемболизъм, кое-
ЕКГ холтер – без данни за ритъмно-
проводни нарушения.
При интерпретация на предходни 
рентенографии и КТ на гръден кош се ус-
танови задържане на инфилтратите и зони 
на консолидация в белодробния парен-
хим, във връзка с което бяха обсъдени ту-
беркулоза, саркоидоза, както и белодробен 
тромбоемболизъм със зони на инфарцира-
не. Поради данни за анергия от проведена-
Фиг. 2. Ехокардиография - четирикухинна 
проекция с цветен Доплер
Фиг. 3. Ехокардиография – пулсов Доплер 
на митралния кръвоток
Фиг. 4. Ехокардиография - TDI на медиал-
ния сегмент на митралната клапа
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то ще се уточни допълнително. За момента 
липсват ритмологични проблеми.
Традиционният диагностичен метод е 
двуразмерната ехокардиография (2). Пред-
ложени са диагностични критерии от три 
авторски колектива, представени на долна-
та таблица (3,6,12).
Ядрено-магнитният резонанс като ме-
тод, осигуряващ по-високата резолюция 
на образите, улеснява отдиференцирането 
между компактния и некомпактния слой, 
особено в апикалната част на камерата (2). 
В диференциално-диагностичен план на 
некомпактната кардиомиопатия се обсъж-
дат: тромботични формации, интрами-
окарден хематом или абсцес, апикална хи-
пертрофична кардиомиопатия, метастази.
Терапевтичният подход е симптома-
тичен. Лечението на сърдечна недостатъч-
ност се базира на общоприетите препоръ-
ки, като в терминалната фаза сърдечната 
трансплантация остава единствена алтер-
натива. Независимо, че все още липсват ут-
върдени препоръки за употребата на анти-
коагуланти, те се включват в терапевтич-
ния план при понижена камерна функция 
(ЕФ<40%), доказани интратрабекуларни 
тромби или предсърдно мъждене (7). Прог-
нозата при НККМП не е обнадеждаваща: 
напредващата сърдечна недостатъчност, 
аритмиите, тромбоемболичните усложне-
ния и нарастващият риск от внезапна сър-
дечна смърт допринасят за висока болест-
ност и смъртност при този вид патология.
При наблюдаваното от нас дете е нали-
це рестриктивен вариант на НККМП. Рес-
триктивната кардиомиопатия съставлява 
по-малко от 5% от всички кардиомиопа-
тии (5,8). Водеща е диастолната дисфунк-
ция вследствие на намаления къмплайънс 
на камерата при съхранена систолна функ-
ция. Като резултат от нарушеното камер-
но пълнене, налягането в предсърдията се 
покачва, което води след себе си и до тях-
ната дилатация. Типичната клинична кар-
тина е прогресираща сърдечна недостатъч-
ност при съхранена систолна функция. Ос-
новен диагностичен метод за оценка на ди-
астолна функция е двуразмерната ехокар-
диография с оценка на митралния кръво-
ток и тъканен доплер. Типичен модел за 
рестриктивно камерно пълнене е отноше-
нието Е/А от митралната спектрограма >2, 
както е и при нашия случай.
ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Съчетанието на НККМП с рестрикти-
вен вариант на камерно пълнене е изклю-
чително рядък вид кардиомиопатия. Ехо-
кардиографията е базисен диагностичен 
метод. Необходимо е приемането на утвър-
дени дефинитивни критерии за поставяне 
на диагноза. Заболяването може да се про-
яви във всяка възрастова група, като една 
от водещите клинични изяви е прогреси-
Критерии на Chin  
(1990)
Критерии на Stollberger 
(2004)
Критерии на Jenni  
(2001)
Трабекулации с дълбоки 
рецесуси
Двуслоен миокард, в който   
некомпактният слой е 
по-дебел
Двуслоен миокард с 
множество проминиращи 
трабекули в телесистола
Разстояние от епикарда до 
трабекулите и от епикарда до 
върха на трабекулите <0.5
Над 3 трабекули, 
проминиращи от апекса 





Задебеляване на ЛК стена от 
базата до апекса
Перфузия на рецесусите, оце-
нена чрез цветен доплер
Перфузия на рецесусите, оце-
нена чрез цветен доплер
Изследване в теледиастола Липса на други структурни сърдечни аномалии
Табл. 1. Диагностични критерии
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раща сърдечна недостатъчност. Ниската 
честота на този вид кардиомиопатия е при-
чина за липсата на големи проспективни 
проучвания за оценка на нейната патоге-
неза, лечение и прогноза.
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